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Uvod: Cistična fibroza je redka bolezen, ki prizadene številne organe, predvsem dihala in 
prebavila. Eden od temeljev obravnave otrok s cistično fibrozo je aktivno iskanje prve 
okužbe s Pseudomonas aeruginoso. Otroci vsake tri mesece oddajo svoj izmeček oz. se 
odvzame globoki aspirat žrela na patogene bakterije, če to ni možno. Kronična okužba s 
Pseudomonas aeruginoso je povezana s hitrejšim upadom pljučne funkcije in s tem večjo 
smrtnostjo. Preprečevanje in zgodnje odkrivanje in zdravljenje okužbe s Pseudomonas 
aeruginoso prepreči ali odloži nepopravljivo poškodbo pljuč zaradi vnetja in posledično 
izboljša prognozo. Namen: Namen diplomskega dela je s pomočjo tuje in domače 
literature pregledati in preučiti najnovejše smernice za preprečevanje širjenja okužbe 
Pseudomonas aeruginosa pri otrocih s cistično fibrozo. Metode dela: V diplomskem delu 
je bil izveden pregled domače in tuje literature z iskanjem strokovnih in znanstvenih 
člankov. Uporabljena je bila deskriptivna metoda dela. Iskanje virov je bilo omejeno na 
objave prispevkov med letoma 2008 in 2019. Rezultati: Pseudomonas aeruginosa je 
najpogostejši patogen pri otrocih s cistično fibrozo. Ker pa ti spadajo med ranljivo skupino 
prebivalstva, je narejenih zelo malo študij na njih. Priporoča se uporaba smernic in uvedba 
posebnega režima pri obravnavi pacientov s cistično fibrozo glede na zmožnosti 
posameznih Centrov za cistično fibrozo. Razprava in zaključek: Nemogoče se je izogniti 
stiku z bakterijo Pseudomonas aeruginoso, saj je večinoma povsod. Voda je njeno naravno 
okolje. Pomembno je, da se otroci in njihovi starši zavedajo, kje lahko dobijo bakterijo 
Pseudomonas aeruginoso in kako ukrepati v tem primeru. Zelo pomembno pa je tudi 
izobraževanje zdravstvenega osebja, ki so v stiku z otroki s cistično fibrozo.  Otroci s 
cistično fibrozo so pogosto obravnavani v ambulantah ali na bolniških oddelkih, zato je 
pomembno, da preprečujemo širjenje okužbe med pacienti.  
Ključne besede: cistična fibroza, Pseudomonas aerugonosa, otrok, okužba, preventiva  
  
ABSTRACT 
Introduction: Cystic fibrosis is a rare disease that affects many organs, especially the 
respiratory system and the gastrointestinal tract. One of the cornerstones of treating 
children with cystic fibrosis is the active search for the first Pseudomonas aeruginosa 
infection. Children submit their sores every three months or a deep aspirate of the throat to 
pathogenic bacteria is removed, if this is not possible. Chronic Pseudomonas aeruginosa 
infection is associated with a faster decline in pulmonary function and thus higher 
mortality. Prevention and early detection and treatment of Pseudomonas aeruginosa 
infection prevents or delays irreversible lung injury due to inflammation and consequently 
improves prognosis. Purpose: The aim of this diploma paper is to review and study the 
latest guidelines for preventing the spread of Pseudomonas aeruginosa infection in 
children with cystic fibrosis, using foreign and domestic literature. Methods: In the 
diploma thesis, an overview of domestic and foreign literature was conducted by searching 
for professional and scientific articles. A descriptive method of work was used. The search 
for resources was limited to publication of papers between 2008 and 2019. Results: 
Pseudomonas aeruginosa is the most common pathogen in children with cystic fibrosis. 
However, as they are a vulnerable group, very few studies have been done on them. The 
use of guidelines and the introduction of a specific regimen for the treatment of children 
with cystic fibrosis, depending on the capabilities of individual Centers for cystic fibrosis 
are recommended. Discussion and conclusion: It is impossible to avoid contact with 
Pseudomonas aeruginosa, as it is mostly everywhere. Water is its natural environment. It 
is important for children and their parents to be aware of where they can get Pseudomonas 
aeruginosa and how to act in this case. Of particular importance is education of health care 
staff who are in contact with childrens with cystic fibrosis. Childrens with cystic fibrosis 
are often treated in outpatient clinics or in hospital departments, so it is important to 
prevent the spread of infections among patients. 
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Cistična fibroza (CF) je najpogostejša avtosomno recesivna genska bolezen, ki prizadene 
številne organe, predvsem dihala in prebavila. Posledica mutacije gena za CF je motnja v 
nastajanju beljakovine, ki deluje kot kloridni kanalček. Doslej je znanih več kot 2000 
mutacij. Najpogostejša je mutacija, tradicionalno poimenovana delta F508, ki jo ima v 
Sloveniji vsaj na enem alelu več kot 80 % vseh bolnikov. Gre za beljakovino, ki se imenuje 
regulator transmembranske prevodnosti pri cistični fibrozi (CFTR), ki se nahaja na apikalni 
površini epitelijskih celic. Omogoča prehod kloridnih ionov iz celice v zunajcelični 
prostor. Pri CF je CFTR odsotna ali pa ne deluje pravilno, zaradi česar se kloridni ioni 
kopičijo znotraj celice (Praprotnik, Krivec, 2017). 
Napačno delovanje CFTR ali njegova odsotnost v dihalnih poteh otrok s CF sproži 
nabiranje nenormalno goste, lepljive sluzi v dihalnem traktu, ki ovira bakterijsko 
mukociliarno čiščenje in omogoča naselitev mikrobnih patogenov v dihalnih poteh. 
Dihalni trakt pri otrocih s CF je zelo raznolik in kompleksen ekosistem, ki predstavlja 
veliko izzivov pri zaviranju mikroorganizmov v tem procesu. Ti izzivi vključujejo  
omejitev kisika in hranil, antibiotike, mikroorganizme, spreminjajočo patofiziologijo pljuč 
in hiperaktivni imunski odgovor. Okvarjen CFTR pri otrocih s CF spremeni delovanje  
dihal in anatomske parametre v spodnjih dihalih. V spodnjih dihalih otrok s CF se naselijo 
najrazličnejši mikroorganizmi in patogeni, ki pri zdravih otrocih običajno niso prisotni. 
Poleg tega se v teh pogojih mikroorganizmi, vključno s patogeni, razvijejo v odporne 
organizme in mutirane organizme, ki so sposobni preživeti dolgo časa in naseliti sicer 
neprizanesljivo okolje v pljučih otrok s CF (Bhagirath et al., 2016). 
Bolezen se deduje avtosomno recesivno. To pomeni, da se s staršev, ki so prenašalci 
okvarjenega gena, prenaša na otroka, pri katerem se bolezen izrazi. Verjetnost, da bo otrok 
staršev, ki so prenašalci okvarjenega gena, zbolel za CF, je 25 % (Kotnik Pirš et al., 2014). 
1.1 Teoretična izhodišča 
Dihalne poti otrok s CF so zelo spremenjene. Pseudomonas aeruginosa (PA) je prepoznana 
kot eden najpomembnejših pljučnih patogenov in prevladujoči vzrok obolevnosti in 
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umrljivosti pri CF. Različni prepleti med gostiteljem, patogeni, mikrobioto in okoljem 
oblikujejo potek bolezni (Bhagirath et al., 2016). 
Do leta 2018, ko smo v Sloveniji začeli s presejanjem CF že takoj po rojstvu, se je CF 
odkrila šele ob pojavu simptomov in znakov, ki so značilni za bolezen. Pri otrocih se 
ponavadi najprej pojavijo težave s prebavili. Za obdobje novorojenčka je značilen 
mekonijski ileus. Pri posameznih dojenčkih odkrijemo bolezen zaradi hiponatremične 
dehidracije ob driski ali v vročih poletnih mesecih. Otroci navadno slabo pridobivajo 
telesno težo, odvajajo lahko mastno blato, imajo napihnjen trebušček ali bolečine v 
trebuhu. Pri nekaterih se težave pojavijo kasneje. Tedaj so v ospredju pljučni simptomi. 
Otroci sočno kašljajo in ob tem izkašljujejo rumeno ali zeleno sluz ter prebolevajo okužbe 
spodnjih dihal, kot je pljučnica. Lahko imajo tudi težave, podobne astmi. Pri starejših 
otrocih so prvi znak bolezni lahko nosni polipi. Redko bolezen odkrijejo šele v odraslosti 
zaradi neplodnosti pri moških in zmanjšane plodnosti pri ženskah (Kotnik Pirš et al., 
2014). 
Čeprav CF običajno prizadene več organskih sistemov, je za potek bolezni 
najpomembnejše stanje dihal. Za vzdrževanje dobrega stanja dihal so pomembni redna 
vsakodnevna respiratorna fizioterapija, vsakodnevno inhaliranje hipertonične raztopine 
natrijevega klorida za izboljšanje izkašljevanja sluzi in uporaba pripomočkov za 
izboljšanje respiratorne fizioterapije. Ob vsem tem pa sta zelo pomembni aktivno iskanje 
okužb dihal ter hitro, odločno in usmerjeno antibiotično zdravljenje. Stanje dihal lahko 
objektivno opredelimo z merjenjem pljučne funkcije – spirometrijo (Kotnik Pirš et al., 
2014). 
Kronična okužba dihal je ena glavnih značilnosti CF in pomembno prispeva k obolevnosti 
in umrljivosti.  Pri majhnih otrocih so bakterije Staphylococcus aureus, Haemophilus 
influenzae in PA  glavni povzročitelji okužb spodnjih dihalnih poti.  Znano je, da je 
kronična okužba s PA povezana s slabšo prognozo pri otrocih. Tako lahko preprečevanje 
ali zgodnje odkrivanje in zdravljenje okužbe, zlasti s PA, prepreči ali odloži nepopravljivo 
poškodbo pljuč zaradi vnetja in posledično izboljša prognozo. Da bi preprečili pridobitev 
PA, je poudarek na higienskih ukrepih, in sicer na razkuževanju okoljskih rezervoarjev 
tega organizma, vključno z medicinsko opremo, centri za CF pa so sprejeli natančen 
mikrobiološki nadzor in učinkovite politike ločevanja bolnikov za omejitev navzkrižne 
okužbe med bolniki (Eber, Zach, 2010). 
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Zgodnje odkrivanje okužbe s PA je ključnega pomena za omogočanje ciljane terapije za 
izkoreninjenje te bakterije iz pljuč otroka s CF. Dokazi, ki jih navaja Lund-Palau s 
sodelavci (2016), za zgodnje izkoreninjenje PA, ki ga je mogoče doseči z antibiotiki, so 
dobri, čeprav optimalni pristop ni znan. Zaznavanje okužbe s PA je še posebno zahtevno 
pri majhnih otrocih in tistih, ki ne proizvajajo sputuma. Razvoj novih metod odkrivanja, ki 
so občutljive in neinvazivne, je raziskovalna prioriteta. Nujno je treba nadomestiti 
zdravljenje z antibiotiki, da se izognemo vse večjim izzivom toksičnosti in odpornosti proti 
antibiotikom (Lund-Palau et al., 2016). 
1.2 Bakterija Pseudomonas aeruginosa 
Pri otrocih s CF v kužninah dihal navadno izoliramo bakterije. Za bolezen je značilna 
okužba z bakterijo PA. Izoliramo pa tudi druge bakterijske vrste, kot so Staphylococcus 
aureus, Stenotrophomonas maltophilia, Serratia marcescens, vrste iz kompleksa 
Burkholderia cepacia in druge. Pogosto se ugotavljajo tudi glivične okužbe. Poslabšanje 
kliničnega stanja pa je lahko povezano z alergijsko bronhopulmonalno aspergilozo. 
Bakterije poskušamo osamiti iz kužnin dihal, ki jih odvzamemo ob rednih pregledih ali ob 
poslabšanjih. Pri večjih otrocih, ki izkašljujejo, je zlati standard za odvzem kužnine 
izmeček. Pri otrocih, ki običajno ne izkašljujejo, je odvzem ustreznega izmečka skoraj 
nemogoč. Zato pri njih odvzamemo globok aspirat žrela. Ob dolgotrajnejšem poslabšanju 
ali težavah, ki zahtevajo bronhoskopijo, poskušamo osamiti bakterije iz vzorca po 
bronhoalveolni lavaži. Aktivno in zgodnje odkrivanje okužb dihal je pri otrocih s CF 
izrednega pomena. Dihala otrok s CF so namreč idealno okolje za razrast različnih bakterij, 
kar ob prepoznem zdravljenju lahko vodi v kronično okužbo. Kronična okužba dihal, 
predvsem z nekaterimi od zgoraj naštetih bakterij, pomembno vpliva na stanje dihal, 
pljučno funkcijo in posredno povečuje obolevnost otrok in dolgoročno skrajšuje njihovo 
življenjsko dobo (Kotnik Pirš et al., 2014). 
V zgodnjem otroštvu sta glavna povzročitelja respiratornih okužb Haemophilus influenzae 
in Staphylococcus aureus. Kasneje pa pogosteje vidimo negativne bakterije –  
Acromobacter xylosidans, Burkholderia cepacea complex (BCC) in še posebno PA. 
Verjetnost okužbe s PA se povišuje s starostjo otrok in je tista, ki po navadi vpliva na  
potek bolezni. Preden bacil pripotuje do pljuč, prečka različne anatomske poti – nos, 
obnosne sinuse, usta, žrelo. Žrelo je tudi skupna točka dihalne in prebavne poti. Na začetku 
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prihaja do okužb s PA občasno, ko pa se patogen prilagodi, pride do kronične okužbe. 
Kronična okužba s PA in bronhiektazije so glavni vzrok obolevanja in posledično smrtnosti 
pri otrocih s CF. Ko se enkrat bacil ugnezdi v pljučih, ga je izredno težko odstraniti. PA in 
še posebno mukoidni tip je odgovoren za upad pljučne funkcije pri otrocih s CF. Zaradi 
bakterije pride do lokalnega vnetja, ki povzroči poškodbe pljuč in s tem upad pljučne 
funkcije (Rivas Caldas, Boisrame, 2015). 
Okužbe s PA so lahko resnično skrb vzbujajoče bolnišnične okužbe, zlasti pri kritično 
bolnih in oslabljenih otrocih. Glavni problem, ki vodi do visoke umrljivosti, je pojavljanje 
sevov, odpornih proti zdravilom. Bakterije imajo več mehanizmov odpornosti proti 
antibiotikom, vključno z zmanjšano prepustnostjo, izražanjem efluksnih sistemov, 
proizvodnjo encimov, ki inaktivirajo  antibiotike in ciljne spremembe. Med okužbami, ki 
jih povzročajo gram-negativne bakterije, ima PA vodilno vlogo (Bassetti et al., 2018). 
PA lahko preživi v različnih naravnih in umetnih okoljih. Čeprav se otroci s CF lahko 
okužijo s PA v kateri koli starosti, večina otrok, ki se okužijo, nosi edinstvene genotipe PA, 
kar kaže, da okužba s PA izvira iz okolja, zlasti iz vodnih virov (Chatterjee et al., 2017). 
Čeprav je pri zdravih otrocih PA redko patogena, je pomemben vzrok resnih okužb pri 
otrocih z malignim obolenjem, imunosupresijo, opeklinami in pri otrocih na mehanski 
ventilaciji. Pri otrocih s CF je najpogosteje izoliran in s tem klinično pomemben 
respiratorni patogen in je povezan s pospešenim napredovanjem bolezni. Začetna okužba 
dihalne poti s PA se pri otrocih s CF pojavi zgodaj. Če ga odkrijemo dovolj zgodaj, lahko z 
uporabo antibiotikov v več kot 60 % primerov uspešno izkoreninimo bakterijo PA. 
Kronična okužba je povezana s fenotipsko in genotipsko prilagoditvijo, vključno s 
prehodom na mukoidni fenotip, zmanjšanjem gibljivosti in virulence, tvorbo biofilma in 
visokimi stopnjami odpornosti proti antibiotikom. Odstranjevanje patogena bodisi z 
imunskim odzivom gostitelja bodisi trenutnim zdravljenjem na splošno velja za nemogoče. 
Lund-Palau s sodelavci (2016) navaja, da je več raziskav pokazalo, da ima kronična 
okužba s PA jasno povezavo s hitrejšim upadom pljučne funkcije, večjo pogostostjo 
pljučnih poslabšanj in povečano smrtnostjo. Najpogosteje opažena fenotipska sprememba 
kronične okužbe s PA je pretvorba v mukoidni fenotip, ki se pojavlja razmeroma pozno 
med okužbo in je povezan s pospešenim kliničnim upadom. PA je vseprisotna gram-




Okužbe dihal, zlasti tiste, ki jih povzroča PA, so povezane s povečano obolevnostjo in 
umrljivostjo pri otrocih s CF. Zgodnja okužba s PA je povezana z zmanjšanim delovanjem 
pljuč in razvojem bronhiektazij. Med zgodnjo fazo kolonizacije so sevi PA na splošno ne-
mukoidni in so običajno dovzetni za zdravljenje z antibiotiki. Da bi preprečili kronično 
okužbo s PA, strokovnjaki poudarjajo pomen preprečevanja okužbe s PA, zgodnje 
odkrivanje  PA in njeno učinkovito eradikacijo. Pričakovana življenjska doba otrok s CF se 
je v zadnjih štirih desetletjih močno izboljšala, vendar jih večina še vedno umre zaradi 
odpovedi dihanja, zato je upočasnitev napredovanja pljučne bolezni glavni cilj terapije. 
Kronična okužba s PA vpliva na akutna poslabšanja stanja, po katerih se pljučna funkcija 
ne more vrniti na prvotno raven. Skrbno vsakodnevno obvladovanje bolezni, skupaj s 
takojšnjim agresivnim zdravljenjem poslabšanj, so zato bistvenega pomena za ohranitev 
delovanja pljuč (Ratjen et al., 2019).  
PA je oportunistični mikrob, ki običajno napade dihala otrok s CF. Zaradi njegove 
intrinzične prilagodljivosti je eradikacija težka in privede do odporne in kronične okužbe. 
Zato je pomembno, da zdravimo otroke s CF, ki imajo okužbo s PA, saj s tem zmanjšamo 
učinek poslabšanja, izboljšamo dihalno funkcijo in navsezadnje podaljšamo preživetje 
otrok s CF. Terapija z antibiotiki je osnova za obvladovanje okužb s PA pri otrocih s CF, 
vendar pa je kljub njeni učinkovitosti povečana izpostavljenost antibiotikom privedla do 
pojava odpornih sevov PA. Multirezistentne okužbe s PA predstavljajo težavo tako za 
otroke s CF kot za zdravnike, saj so povezane z resnejšimi poslabšanji in slabšim 
preživetjem. Kljub temu je možno multirezistentne seve PA učinkovito obvladovati z 
uporabo pragmatično razvite farmacevtske terapije za posameznega otroka s CF in s 
preventivnimi tehnikami. Le-te zmanjšajo razširjanje odpornih sevov (Lim, Fitzgerald, 
2018). 
 
PA je zelo prilagodljiva bakterija. Če so namesto kisika na voljo nitrati ali če je na voljo 
aminokislina arginin, lahko PA raste tudi anaerobno (Caskey et al., 2018). 
1.2.1 Izmeček pri cistični fibrozi 
Mukociliarni sistem sestavljajo cilije (migetalke), plast sluzi, ki prekriva dihalne poti, in 
tekočinska plast epitelija dihalnih poti (ang.airway surface liquid – ASL). Plast sluzi je 
ločena od spodaj ležečega migetalčnega epitelija s tekočinsko fazo ASL. Sluz tvori past za 
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bakterije, viruse in druge delce ter molekule, ki jih vdihavamo med dihanjem, migetalke pa 
jih s premikanjem prenesejo v žrelo, kjer jih običajno pogoltnemo. Tvorba sluzi je tako 
prirojen obrambni mehanizem, ki ščiti površje dihalnih poti pred snovmi, ki povzročajo 
draženje in pred mikroorganizmi, ki prenašajo okužbo. Sestava sluzi in visoko elastične 
lastnosti dihal so dober pokazatelj pljučnega zdravja. Običajna sluz je sestavljena iz okoli 
95–98 % vode in 2–5 % mucinov z drugimi snovmi. Mucini tvorijo del prirojene imunosti 
dihalnih poti in igrajo zelo pomembno vlogo pri napredovanju CF. Ker je glavni začetek 
obstrukcije dihalnih poti pri CF suha in gosta sluz, so mukolitiki logična terapija prve 
linije. Viskozna narava CF izmečka je v veliki meri posledica DNK iz velikega števila 
degenerirajočih nevtrofilcev, ki so prisotni v dihalnih poteh (Bhagirath et al., 2016; Cohen-
Cymberknoh et al., 2011). 
V Centru za otroke s CF v Ljubljani se pri otrocih, ki ne zmorejo proizvajati izmečka ali 
induciranega sputuma, odvzame globoki aspirat žrela. Za odvzem se uporablja sterilni 
kateter, ki se vstavi v žrelo. Med uvajanjem sterilnega katetra ne vzpostavljamo vakuuma, 
da ne poškodujemo sluznice. Ko smo sterilni kateter uvedli dovolj globoko, vzpostavimo 
vakuum in ga počasi izvlečemo. Če nam ni uspelo odvzeti kakovostnega vzorca, postopek 
ponovimo (Kotnik Pirš et al., 2016). 
Diagnostični laboratoriji morajo uporabiti več metodologij in postopkov za identifikacijo 
sevov PA in zagotoviti hitro testiranje občutljivosti za antibiotike. Identifikacija bakterije 
PA se v rutinski diagnostiki izvaja s preprostimi postopki, ki temeljijo na morfologiji in 
fenotipskem prepoznavanju mikrobnih kolonij, ki rastejo na običajnih medijih (Bassetti et 
al., 2018). 
Aktivno iskanje prve okužbe s PA je eden od temeljev obravnave otrok s CF. Otroci, ki še 
niso kronično kolonizirani s PA, morajo vsake tri mesece oddati izmeček oz. globoki 
aspirat žrela na patogene bakterije, če to ni možno. Tri mesece je obdobje, ko nemukoidni 
tip PA preide v mukoidni tip, ki ga je zelo težko ali celo nemogoče odstraniti iz pljuč. Ko 
prvič osamimo PA, je potrebno takojšnje dvotirno zdravljenje po protokolu. Odločno 
zdravljenje prve okužbe s PA je premaknilo začetek kronične okužbe s to bakterijo za 3,5 
leta pri skoraj 80 % otrok. Otroke, ki pa že imajo kronično okužbo s PA, je treba dosmrtno 
zdraviti z inhalacijskimi antibiotiki. S tem načinom zdravljenja se izboljša pljučna funkcija 
in zmanjša število poslabšanj. Upočasni se tudi nastajanje sprememb na rentgenogramu 
pljuč. Izračunali so, da je celotno zdravljenje otroka s CF, ki prejema trajno preventivno 
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zdravljenje z inhalacijskim antibiotikom, manjše kot pri tistih, ki niso deležni takšnega 
načina zdravljenja. Največ so prihranili zaradi znižanega števila hospitalizacij (Praprotnik 
et al., 2015). 
Zdravljenje otrok s CF je odvisno od resnosti in napredovanja bolezni. Zdravljenja 
vključuje respiratorno fizioterapijo, inhaliranje hipertonične fiziološke raztopine,  
vsakoletno cepljenje proti gripi in simptomatsko zdravljenje dihal za vse otroke s CF. 
Poleg razpoložljivih možnosti zdravljenja raziskovalci iščejo načine za razvoj zdravljenja, 
usmerjenih v gensko mutacijo, ki povzroča CF. Reševanje genetske mutacije bo na koncu 
zmanjšalo obremenitev otrok s CF in zagotovilo kakovostnejše življenje z daljšim 
preživetjem. Zdravila se razvijajo za usmerjanje in odpravljanje napačne obdelave 
beljakovine CFTR (Brown et al., 2017). 
V študiji (Kotnik Pirš et al., 2016), ki so jo naredili v Centru za otroke in mladostnike s CF 
v Univerzitetni otroški bolnišnici v Ljubljani, so prišli do rezultatov, ki kažejo, da so 
serologija, spirometrija in kombinacija obeh lahko koristen komplementarni pristop za 
zgodnejšo odkrivanje PA okužb pri otrocih s CF, kadar se uporabljajo skupaj s 
standardnimi kulturološkimi metodami za potrditev okužbe. Sprememba serologije, 
spirometrije ali obojega bi lahko zdravnika opozorila na možno okužbo s PA. Posledično je 
treba okrepiti diagnostične postopke za neposredno odkrivanje in izolacijo PA, kar bi 
končno omogočilo zgodnejši začetek ciljanega zdravljenja pri otrocih, pri katerih bi 
rezultati izolacije potrdili okužbo. Uporaba serologije in kombinacija merjenja serologije 
in pljučnih funkcij je lahko koristna za zgodnejše odkrivanje okužbe s PA pri otrocih s CF, 
če se izvaja hkrati s standardnim odkrivanjem na kulturi iz dihalnih vzorcev (Kotnik Pirš et 
al., 2016). 
Eradikacijsko zdravljenje okužbe s PA pri otrocih do 5. leta vključuje kombinacijo 
intravenske, peroralne in inhalacijske antibiotične terapije. Posledično pride do zmanjšanja 
vnetja tudi do 12 mesecev po eradikaciji (Douglas et al., 2009). 
1.3 Ukrepi za preprečevanje prenosa okužbe Pseudomonas 
aeruginosa 
Mnogi starši se bojijo, da bi se njihov otrok okužil s PA iz okolja. Stiku z bakterijo PA se 
ni možno povsem izogniti, saj je ta prisotna tako v notranjem kot v zunanjem okolju. Voda 
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je njeno naravno okolje. Največje tveganje za okužbo je, če je voda v obliki aerosola. V 
tem primeru jo namreč otrok lahko vdihne neposredno v pljuča. Manjša verjetnost za 
okužbo je, če ima otrok PA na rokah, nato pa se s prsti dotika ust in nosu. Pogosto se 
morajo starši sami odločiti, kaj bodo dovolili svojemu otroku, kje in s kakšnimi igračami se 
bo igral in s kakšnimi športi se bo ukvarjal. Starše moramo opozoriti na mesta, kjer je 
tveganje za okužbo s PA veliko. Teh mest se morajo, kolikor je le možno, izogibati. Ne 
smemo pa pozabiti, da so pomemben vir okužbe tudi ljudje, ki so že okuženi s to bakterijo. 
Glede na to, kakšno je tveganje za okužbo s PA, delimo kraje in aktivnosti na tiste z 
visokim, srednjim in nizkim tveganjem (Praprotnik, Krivec, 2017). 
Kraji, kjer je visoko tveganje za okužbo s PA, so termalna kopališča, jakuzziji, bazeni za 
hidroterapijo, kopanje v stoječih vodah. Podobno tveganje velja za igranje s plastičnimi 
igračami v kopalni kadi/bazenu, saj se v njih stalno zadržuje vsaj manjša količina vode, ki 
je gojišče za PA. PA je prisotna tudi v kompostu. Vrtnarjenje, igranje v parku, zunanje 
športne aktivnosti spadajo pod kraje s srednjim tveganjem za okužbo s PA. PA se nahaja v 
zemlji in pesku, vendar postane možen vir okužbe le, če si otrok namaže zemljo ali pesek 
po obrazu, posebno okrog nosu in ust. Otroku dovolimo igro na vrtu in v peskovniku s 
pogojem, da si po igri skrbno očisti roke, najbolje z razkužilom, ki ga kupimo v trgovini. 
Lahko pa pri vrtnarjenju nosi rokavice. Največje tveganje predstavljajo peskovniki, kjer je 
prisotna stoječa voda (npr. deževnica). Priporočljivo je tudi pogosto menjavanje peska v 
domačih peskovnikih. Kljub temu da je PA lahko prisotna v vsaki vodi, je tveganje za 
okužbo majhno, zato kopanja v morju, jezerih in rekah ne odsvetujemo. Če so bazeni 
(zunanji in notranji) ustrezno dezinficirani oziroma klorirani, se lahko otroci kopajo v njih. 
Večjo težavo predstavljajo manjši ali domači bazeni, če kloriranje ni ustrezno. Kopanje v 
manjših plastičnih bazenih je dovoljeno, če vodo iz njih po kopanju odstranimo, bazen 
posušimo in ga ob naslednjem kopanju ponovno napolnimo s svežo vodo. Pri prhah, ki 
ustvarjajo aerosol, je treba pustiti teči vodo vsaj 1 – 2 minuti, preden oprhamo otroka. Tudi 
pri izplakovanju stranišča se ustvarja aerosol, v katerem je lahko prisotna PA, zato se 
svetuje, da takrat školjko pokrijejo z desko. Tudi v sifonih vodovodnih pip, npr. v 
kuhinjah, se zadržujejo bakterije. Če je pipa pogosto v uporabi, je tveganje manjše. Redni 
obiski pri zobozdravniku predstavljajo manjše tveganje za okužbo s PA. Zobna gniloba je 
namreč ugodno okolje za rast PA. V nekaterih centrih svetujejo pred obiskom 
zobozdravnika in po njem enkratno inhalacijo tobramicina, a to navodilo ni splošno 
sprejeto (Praprotnik, Krivec, 2017).  
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Pri ocenjevanju tveganja potovanja otrok s CF v tujino je treba upoštevati več vprašanj, 
vključno s stopnjo, resnostjo in stabilnostjo bolezni, destinacijo potovanja in razdaljo, 
rekreacijske dejavnosti, ki se izvajajo v tujini, in dejavnike na namembnem mestu, kot so 
temperatura, vlaga, nadmorska višina, nevarnosti za lokalno zdravje in razpoložljivost 
specialističnega zdravstvenega varstva. Pri številnih otrocih se zmanjša raven zdravljenja 
med potovanjem, saj počitnice na splošno ugodno učinkujejo na splošno počutje zaradi 
odmika od rutine vsakodnevnega življenja in z njim povezanih težav. To je lahko smiselno 
pri nekaterih preventivnih terapijah, vendar ukinitev nekaterih zdravil lahko povzroči 
poslabšanje zdravja. Počitnice pogosto vključujejo tudi nove rekreacijske dejavnosti, ki 
lahko predstavljajo posebno nevarnost za otroke s CF. O morebitnih nevarnostih se je treba  
predhodno posvetovati z otrokovim izbranim CF zdravnikom. Potovanje v tujino lahko 
predstavlja veliko tveganje za otroke z napredovano CF in zato morda ni priporočljivo. 
Vendar pa je potovanje na splošno varno in manj tvegano za tiste z blažjo in stabilno CF 
(Miller et al., 2017). 
Psoter s sodelavci (2013) je v sedem – letni študiji opazil pomembno sezonsko pogojenost 
pri začetni okužbi s PA v veliki ameriški kohorti majhnih otrok s CF. Pojavnost začetne 
okužbe s PA je bila bistveno večja poleti in jeseni. Te sezonsko pogojene razlike pri 
okužbah s PA so opažali tako v celinskih podnebjih kot v podnebjih z zmerno klimo, ne pa 
tudi na suhih območjih. Res je, da so imeli omejeno možnost odkrivanja sezonske 
pogojenosti na suhih območjih zaradi majhnega števila posameznikov, ki živijo na tem 
območju. Ti rezultati kažejo, da imajo podnebni dejavniki, ki se spreminjajo z letnim 
časom, vpliv na začetno okužbo s PA pri otrocih s CF. Ugotovitve v zvezi s sezonsko 
pogojenimi stopnjami okužbe s PA kažejo, da se lahko meteorološke razmere, kot so 
temperatura, vlaga ali kakovost zraka v okolju, vzročni dejavniki za starost, pri kateri pride 
do prve okužbe s PA. Take razmere bi lahko vplivale na gostoto PA v okolju otrok s CF ali 
pa bi lahko odigrale posredno vlogo pri tem, kaj otroci počnejo v vsakem od teh obdobij. 
Kar več raziskav je pokazalo povezavo med razširjenostjo PA in podnebnimi dejavniki, ki 
vključujejo višje temperature in večjo vlago (Psoter et al., 2013). 
Collaco s sodelavci (2011) je proučeval vlogo okoljskih dejavnikov na pljučno bolezen pri 
CF v treh različnih kohortah. Čeprav se niso osredotočili posebno na začetno okužbo s PA, 
so dokazali, da je bila višja temperatura v okolici povezana z večjo razširjenostjo PA tako v 
ZDA kot v Avstraliji. Kakovost zraka v okolju bi tudi lahko bil dejavnik tveganja za 
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začetno okužbo s PA, saj se je izkazalo, da imajo višje koncentracije delcev v ozračju 
škodljiv vpliv na stopnjo pljučnega poslabšanja in pljučno funkcijo pri otrocih s CF (Psoter 
et al., 2013). 
1.3.1 Cepljenje 
Izboljšanje skrbi za otroke s CF je v zadnjih 20 letih povzročilo povečanje starosti 
preživetja na več kot 45 let. Zato je treba doseči optimalno pokritost z rutinskimi cepivi 
tako pri otrocih s CF kot pri splošni populaciji. Poleg tega se nekatera cepiva še posebno 
priporočajo za otroke s CF, ki imajo večje tveganje za zaplete (Masson et al., 2015).  
Priporočljiva so redna oziroma obvezna cepljenja po cepilnem programu. Otroci s CF 
morajo biti cepljeni po cepilnem programu, razen če ni drugih kontraindikacij. Pomembno 
je, da pediater prepozna pljučno stanje otroka s CF in da ni kontraindikacij za cepljenja. 
Virusni hepatitis A in B je treba preprečiti pri otrocih s CF, zato je potrebno cepljenje proti 
obema. Vsako leto je priporočeno cepljenje proti gripi. Priporoča se tako za otroke s CF 
kot za njihove starše. Okužba z gripo škodljivo vpliva na CF in je povezana s povečanjem 
števila pljučnih poslabšanj, hospitalizacijami, poslabšanjem dihalnih funkcij in 
kolonizacijo s PA. Dodatno se svetuje cepljenje proti noricam v starosti 6 let, če jih do 
takrat otrok še ni prebolel. Virus varicella-zoster, povzročitelj noric, lahko pri starejših 
otrocih, ki imajo bolj napredovano obliko pljučne bolezni, povzroči poslabšanje vnetja v 
pljučih. Glede cepljenja proti pnevmokoku so mnenja deljena. V Sloveniji je cepljenje 
svetovano (Praprotnik, Krivec, 2017). 
Javni zdravstveni organ mora spodbujati informacije o posebnem načrtu imunizacije za 
otroke s CF. Tako se bodo izognili okužbam, kot so gripa, ošpice, norice ali jetrnim 
boleznim, povezanim s CF, kot sta hepatitis A in B. Otroci s CF že zdaj živijo dlje in 
stremeti moramo k optimalni pokritosti s cepljenjem (Masson et al., 2015). 
Pri otrocih s CF je preprečevanje pljučnih okužb s PA velikega pomena. Načela za dosego 
tega cilja vključujejo cepljenja, takojšnjo uporabo antibiotikov pri otrocih, ki so bili 
kolonizirani s to bakterijo, in higienske ukrepe. Na žalost pa trenutno na trgu še ni na voljo 
cepiva proti PA (Döring, 2010, Le Moigne et al., 2016).  
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1.3.2 Preprečevanje prenosa okužb med otroki s cistično fibrozo 
v zdravstvenih ustanovah 
Center za CF mora imeti natančen protokol za preprečevanje prenosa mikroorganizmov 
med otroki. Protokol vključuje izvajanje ukrepov za preprečevanje okužb v bolnišnici, 
nadzor in prepoznavo tveganja za okužbo. Poleg standardnih ukrepov za preprečevanje 
prenosa okužb se po potrebi izvajajo tudi ukrepi kontaktne in kapljične izolacije. Izločki 
dihal otrok s CF so lahko nevarni ter klinično in epidemiološko pomembni 
mikroorganizmi, tudi če v izpljunku še niso bili izolirani. Upoštevati je treba tudi možnost 
prenosa mikroorganizmov preko zraka. Otroci s CF med kašljem izločajo aerosole, manjše 
od 5 mikronov, ki jih lahko ponovno vdihnemo. Dokazano je, da v bolniških sobah, 
ambulantah, hodnikih in prostorih, v katerih se izvajajo meritve pljučne funkcije ali 
respiratorna in inhalacijska terapija, kužni aerosoli lebdijo v zraku še nekaj minut ali celo 
ur. Naloga zdravstvenega osebja v centru za CF je, da poskrbi, da se poti otrok s CF ne 
križajo. Večino dejavnosti naj opravijo v enem prostoru, vse preglede otrok s CF pa je 
treba skrbno načrtovati. Zdravstveno osebje mora dosledno izvajati vse ukrepe, velik 
pomen ima higiena rok. Potreben je reden nadzor in preverjanje učinkovitosti pri izvajanju 
ukrepov. Poučevanje otrok in staršev o pomenu higienskih ukrepov, zlasti higiene kašlja, je 
pomemben del obravnave. Natančno morajo poznati protokol Centra za CF, ki med drugim 
zahteva uporabo obraznih mask pri otrocih, katerih izmeček vsebuje bakterije PA, 
Burkholderia cepacio in druge po gramu negativne bakterije. Pri vseh drugih otrocih s CF 
pa maske priporočamo. Prav tako si je treba ob prihodu v ambulanto pravilno razkužiti 
roke, kar velja tako za otroke s CF ter njihove starše in zdravstvene delavce (Praprotnik et 
al., 2015). 
Da bi omogočili kakovostno oskrbo po vsej Evropi, je bil leta 2005 objavljen pomemben 
dokument, ki določa standarde oskrbe. Dokument temelji na tem delu in postavlja 
standarde za najboljšo prakso pri ključnih vidikih oskrbe otrok s CF. Njegov cilj je dati 
širok pregled nad pričakovanimi standardi za presejanje, diagnozo, preventivno zdravljenje 
pljučne bolezni, prehrano, zaplete, presaditev in psihološko podporo (Burden, Murray, 
2017).  
Priporočenih je nekaj usmeritev za lažje koordiniranje pregledov in preprečevanje možnih 
okužb. Otroci s CF ne smejo sedeti v čakalnici, ampak naj bodo pospremljeni naravnost v 
ambulantni prostor. Otroke s CF in njihove starše je treba opozoriti, naj ne čakajo na 
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drugih območjih, kot je npr. lekarna, da se zmanjša tveganje za stik z drugimi otroki s CF. 
V vseh ambulantah je potrebno strogo upoštevanje smernic za higieno rok. Prav zaradi teh 
smernic mora zdravstveno osebje nositi uniformo s kratkimi rokavi, da so roke pravilno 
umite in razkužene. Otroke s CF lahko stehtamo v ambulantnem prostoru. Če je možno, 
otrok s CF ob pregledu ostane v enem ambulantnem prostoru, kjer ga obravnava celotno 
zdravstveno osebje. Če je ta prostor kasneje potreben za obravnavo drugega otroka s CF, 
ga je treba mehansko očistiti šele po 30 minutah, ko ga je zapustil prejšnji otrok s CF. Za 
izvajanje spirometrije se morajo uporabljati spirometri z bakterijskim filtrom. Otroke in 
obiskovalce je treba spodbuditi k razkuževanju rok ob vstopu in odhodu iz ambulante. 
Hospitalizirani otroci s CF se ne bi smeli družiti z drugimi otroki na oddelku ali z drugimi 
otroki s CF (Burden, Murray, 2017).  
Pot navzkrižne okužbe med otroki s CF ni povsem jasna, vendar obstajajo dokazi, da je pot 
po zraku pomembna. Med kašljanjem otroci s CF proizvajajo aerosole PA in drugih gram–
negativnih bakterij na območju, kjer jih je mogoče vdihniti. Za zmanjšanje tveganja 
navzkrižne okužbe se uporablja več metod, vključno z izogibanjem tesnih socialnih stikov. 
Vse več je dokazov, da je antibiotična terapija, začeta zgodaj po 
začetku okužbe s PA, učinkovita strategija za izkoreninjenje bakterije v večini primerov in 
s tem za odlaganje kronične kolonizacije. Ker so sevi PA, ki v zgodnjih fazah okužijo 
dihalne poti CF, občutljivi za antibiotike, je njihovo izkoreninjenje pogosto doseženo brez 










Namen diplomskega dela je pregledati in preučiti najnovejše smernice za preprečevanje 
širjenja okužbe Pseudomonas aeriginose pri otrocih s cistično fibrozo. 
Cilji diplomskega dela so: 
 ugotoviti, kaj sploh je Pseudomonas aeruginosa in zakaj je nevarna okužba pri 
otrocih s cistično fibrozo, 
 ugotoviti, kako se izogniti okužbi s Pseudomonas aeruginoso, 
 predstaviti pisna navodila o ukrepih pri preprečevanju prenosa okužbe 





3 METODE DELA 
V diplomskem delu je bila uporabljena deskriptivna metoda dela. Temeljila je na pregledu 
tuje in domače strokovne literature. Literatura je bila iskana s pomočjo digitalne knjižnice 
Univerze v Ljubljani v podatkovnih bazah CINAHL, COBIB.SI in Medline. Strokovna 
literatura je bila pridobljena tudi v knjižnici Zdravstvene fakultete Ljubljana in na 
Pediatrični kliniki Ljubljana, v Centru za cistično fibrozo. 
Iskanje literature je potekalo od maja 2019 do novembra 2019. Pri iskanju literature so bile 
uporabljene ključne besede v slovenskem jeziku: cistična fibroza, Pseudomonas 
aerugonosa, otroci in mladostniki, okužba, preventiva. Uporabljene ključne besede v 
angleškem jeziku: cystic fibrosis, Pseudomonas aeruginosa, children and adolescents, 
infection, prevention. Med ključnimi besedami sta bila smiselno vključena operatorja IN in 
AND. Izbor literature je potekal z upoštevanjem izključitvenih in vključitvenih kriterijev, 
ki so prikazani v Tabeli 1. Za pisanje diplomskega dela je bilo vključenih 30 enot 
literature. 
Tabela 1: Izključitveni in vključitveni kriteriji pri izboru literature 
literatura  Vključitveni kriterij Izključitveni kriterij 
leto izdaje 2008 – 2019 pred 2008 
jezik  angleški in slovenski jezik drugi jeziki 
 
vrsta literature 
dostopno v celoti,  
vsebinsko skladni,  
znanstveni in strokovni 
članki 
plačljiva literatura,  
niso vsebinsko skladni, 
podvojeni 
 






Študij, ki vključujejo otroke s CF, je malo. Evropsko združenje za CF (ECFS) zato 
priporoča, da ima vsak Center za CF svoja lastna in aktualna priporočila za obravnavo in 
vodenje obolelih. Najpomembnejši standardi oskrbe, objavljeni leta 2005, določajo, kaj je 
kakovostna oskrba otrok s CF in kako se lahko izvaja po vsej Evropi. Leta 2014 so bili 
standardi temeljito preoblikovani, kar je botrovalo nastanku treh dokumentov, in 
sicer okvir Centra za CF, vodenje kakovosti in smernice najboljše prakse (Castellani et al., 
2018).  
Konkretnih navodil, ki bi podpirala ukrepe za preprečevanje in nadzor okužb pri CF, 
ni. Kljub temu v centrih za CF pogosto veljajo smernice za nadzor okužb. Večina 
geografskih območij ima svoje registre, kjer zbirajo podatke o okužbi. Podatki, ki kažejo 
razširjenost organizmov v tekočem letu, in ukrepi za nadzor okužb, sprejeti v vsakem 
centru, lahko pomagajo zagotoviti več dokazov za utemeljitev smernic za nadzor okužbe 
(Rowbotham et al., 2019). 
Širjenje okužb med otroki s CF preprečujemo z uveljavljanjem smernic za preprečevanje in 
obvladovanje okužb. Med boljše spadajo ameriške smernice Fundacije za CF – CFFV, 
Evropskega združenja za CF – ECFS ter CF Trust Združenega kraljestva (Anglija, Wales, 
Škotska in Severna Irska). Delovna skupina strokovnjakov Centra za CF Ljubljana 
pripravlja smernice za uporabo, prilagojene našim razmeram v zdravstvu. Slovenske 
klinične smernice Centra za CF Ljubljana sledijo že obstoječim, visoko kakovostnim 
mednarodnim smernicam.  
Ameriške smernice Fundacije za CF – CFF (Saiman et al., 2014) za preprečevanje in 
obvladovanje okužb so posodobljene smernice iz leta 2003, objavljene leta 2014. Gre za 
priporočila otrokom s CF, njihovim družinam in izvajalcem zdravstvenih storitev, da 
pomagajo zmanjšati širjenje mikroorganizmov v vsakdanjem življenju in ob obisku 
klinike. Ne glede na rezultate vzorcev kužnin iz dihalnih poti se priporoča uporaba 
zaščitnih rokavic in zaščitne obleke pri skrbi za vse otroke s CF. Otroke s CF je treba med 
seboj ločiti na razdaljo vsaj dva metra, da se zmanjša tveganje za prenos kapljic patogenov 
CF. Vsi otroci s CF in njihovi družinski člani in prijatelji morajo izvajati ustrezno higieno 
rok. Nošenje kirurških mask v zdravstveni ustanovi se priporoča za zmanjšanje tveganja za 
prenos okužbe z mikroorganizmi. Meritev pljučne funkcije se izvaja na več možnih 
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načinov. Lahko v prostoru z negativnim tlakom, v respiratornem laboratoriju, ki ima 
prenosne visokozmogljive filtre za trdne delce – filtri HEPA, ali v respiratornem 
laboratoriju brez filtrov HEPA. Preden se opravi test pljučne funkcije pri drugem otroku s 
CF, je treba počakati 30 minut. Lahko pa se meritev s prenosnim aparatom za merjenje 
pljučne funkcije opravi v sobi, kjer otroka s CF pregleda njegov zdravnik. Fundacija CF 
priporoča, da zdravstveno osebje izvaja higieno rok, bodisi z uporabo razkužil, bodisi z 
umivanjem rok z antimikrobnim milom, bodisi z vodo v skladu s smernicami. Zaradi 
prenosa bakterij je odsvetovano, da bi zdravstveno osebje, ki je v neposrednem stiku z 
otroki s CF, imelo umetne nohte. Zdravstveno osebje mora razkužiti stetoskop pred 
uporabo in po njej za vsakega otroka. Stetoskopa, ki ostane v otrokovi sobi in je namenjen 
za uporabo samo pri njem, ni treba razkužiti. Otroci s CF se morajo izogibati dejavnostim 
in dejavnikom tveganja, ki so povezani s prenosom patogenih mikroorganizmov. Mednje 
spada socialni stik med otroki s CF, fizični stik med otroki s CF, npr. stisk roke, 
poljubljanje in intimen stik, vožnja z avtomobilom z drugim otrokom s CF, fitnes vadba z 
drugim otrokom s CF. Osebnih predmetov za higieno, kot so zobna ščetka, brisače in 
pripomočkov za pitje ne sme deliti z drugim otrokom s CF. Prav tako si ne smejo deliti 
pripomočkov za izvajanje respiratorne fizioterapije in inhalatorne terapije. Ob sprejemu 
otroka s CF v bolnišnico se ga namesti v enoposteljno sobo. Fundacija CF priporoča, da se 
vse zdravstveno osebje, ki skrbi za otroke s CF, stalno izobražuje. Učno gradivo za otroke 
in starše mora biti primerno otrokovi starosti in otrokovemu jeziku, saj je pomembno, da 
jih razume tudi on in ne samo njegovi starši (Saiman et al., 2014). 
Smernice Združenega kraljestva – CF Trust (Standards, 2011) prav tako temeljijo na 
pomembnosti preprečevanja bakterijske okužbe otrok s CF. Opisane so zelo natančno in 
strokovno. Želja je zagotoviti vsem otrokom s CF enak dostop do najvišje 
multidisciplinarne obravnave, specialistične oskrbe, ki je zadostno financirana in zajema 
najnovejše terapije. Cilj je izboljšati kakovost življenja otrok s CF in podaljšati njihovo 
življenje. Standardi se lahko uporabljajo tudi za primerjavo in so podlaga za medsebojni 
pregled v drugih Centrih za CF. Ta dokument je pripravljen za vse zaposlene v zdravstvu, 
otroke s CF in njihove starše ali skrbnike. Medtem ko se večina otrok s CF okuži z 
bakterijami iz okolja, se BCC, PA in meticilin rezistenten stafilokok aureus – MRSA širijo 
tudi kapljično, po zraku. Potrebna sta redno spremljanje navzkrižne okužbe in 
epidemiološki nadzor nad okužbami pri otrocih s CF. Otroci s CF morajo biti izolirani drug 
od drugega, tudi v čakalnih prostorih,  kopalnicah, straniščih. Bolnišnice morajo vzdrževati 
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visok standard čistoče. Veljati mora visok higienski standard, zlasti za umivanje in 
razkuževanje rok z razkužili, ki morajo biti na voljo v vsaki sobi. Vso opremo, vključno s 
stetoskopi, spirometri, tehtnicami za dojenčke itd. je treba očistiti dosledno pred uporabo 
pri vsakem otroku s CF. Posebno pozornost je treba nameniti otrokom s CF, ki so okuženi 
z bakterijama BCC in MRSA. Ti morajo vedno prihajati ločeno, v ločene ambulante ali jih 
morajo sprejeti na ločene oddelke, kjer je to mogoče. Ob vsakem obisku klinike se otroku s 
CF odvzame vzorec izločkov iz dihal, in se ga pošlje v ustrezen mikrobiološki laboratorij. 
Ob pregledih se tem otrokom izvede meritev pljučne funkcije, če je otrok že dovolj star, da 
opravi preiskavo. Prav tako se otroku s CF izmeri tudi nasičenost tkiv s kisikom s pulzno 
oksimetrijo. Zdravstveno osebje mora imeti dovolj znanja in izkušenj za oskrbo otroka s 
CF (Standards, 2011).  
Glavno načelo avstralskih smernic za otroke s CF, njihove starše in zdravstveno osebje 
(Infection, 2012) je zmanjšanje širjenja patogenih mikroorganizmov med otroki s CF z 
zmanjšanjem možnosti za stik z njihovimi dihalnimi izločki neposredno ali posredno. 
Ukrepe za preprečevanje prenosa okužbe morajo izvajati vsi otroci s CF doma, v 
bolnišnicah in ambulantah, ne glede na mikroorganizme v njihovem izločku. Med 
higienske ukrepe za otroke s CF spada umivanje rok z milom in vodo pred jedjo, po kašlju 
ali ravnanju z izločki. Roke si je treba umiti ob prihodu in odhodu iz klinike ter še vmes, 
pred testiranjem pljučne funkcije in po njem, po kašlju v roke, pri oddajanju izmečka v 
sterilni lonček. Pri kihanju ali kašljanju je treba pokriti usta in nos z roko ali robčkom. 
Otroci s CF morajo vzdrževati vsaj en meter oddaljenosti od drugih otrok s CF v čakalnici. 
Kadar koli je mogoče, naj imajo vsi otroci s CF, ki so sprejeti na oddelek, enoposteljno 
sobo s svojim umivalnikom. Če to ni mogoče, se jih namesti v skupno sobo z drugimi 
otroki s CF, ki imajo iste patogene, ali z otroki, ki nimajo CF. Izogibati se je treba 
zdravilišč. Druženje otrok s CF na počitnicah ali kampih ni zaželjeno. Otroci s CF lahko 
obiskujejo isto šolo. Za otroke s CF je priporočeno, da ne obiskujejo istih tečajev in se ne 
družijo. Spodbuja se vključenost v šolske dejavnosti z otroki, ki nimajo CF (Infection, 
2012). 
Smernice za otroke s CF na Novi Zelandiji (NZCYCN, 2016) so bolj posplošene in ne tako 
strokovno podprte. Otroci s CF potrebujejo ambulantni pregled najmanj štirikrat na 
leto. Pogosteje pa potrebujejo pregled, kadar je na novo diagnosticirana CF, ob poslabšanju 
CF ali spremembi v zdravljenju. Otroci s CF imajo pri ambulantnih pregledih dostop do 
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zdravstvenih delavcev, specializiranih za zdravljenje CF (zdravnik, fizioterapevt, dietetik 
in medicinska sestra). Če potrebujejo posvet z dodatnimi člani multidisciplinarnega tima, 
se jim to omogoči. Mednje spadajo klinični psiholog, socialni delavec, farmacevt itd. 
Koordinator obravnave je medicinska sestra. Otroci s CF ne smejo biti v tesnem stiku v 
čakalnih prostorih klinike, radiologiji, laboratorijih itd. Ob vsakem pregledu na kliniki jim 
morajo biti na voljo zdravstveni delavci z znanjem o CF. Če je možno, se ob vsakem 
pregledu opravi meritev pljučne funkcije. Nasičenost tkiv s kisikom, izmerjena s pulznim 
oksimetrom se izmeri ob letnem pregledu in po potrebi. Ob vsakem obisku se odvzamejo 
vzorci sputuma ali kašlja za mikrobiologijo. Razen na letnem pregledu se rentgen prsnega 
koša, ultrazvok, krvni test in denzitometrija opravijo le, če obstaja klinična potreba. Vse 
zdravstveno osebje mora izvajati higieno rok. Zdravstveno osebje se mora zavedati, da 
imajo vsi otroci s CF lahko patogene v izločkih dihalnih poti, ki se lahko prenašajo na 
druge otroke s CF. Zdravstveno osebje, ki skrbi za otroke s CF, bi se moralo izobraževati o 
prenosu okužb pri otrocih s CF. Vsi otroci s CF in njihove družine bi morali biti deležni 
jezikovno razumljivega izobraževanja o okužbi. Delovne skupine za CF bi morale 
sodelovati z bolnišnicami za preprečevanje in obvladovanje okužb, da bi razvile protokole 
ter standardizirale izvajanje prakse za uporabo predmetov za enkratno uporabo, čiščenje in 
razkuževanje večnamenskih predmetov, npr. oksimetrov, stetoskopov, ter za čiščenje in 
razkuževanje površin v zdravstvenem okolju. Da bi preprečili prenose mikroorganizmov 
med otroki s CF, bi morali zdravstveni delavci upoštevati higieno rok in previdnostne 
ukrepe z nošenjem zaščitnih halj,mask in rokavic, ki temeljijo na predvideni 
izpostavljenosti, ko skrbijo za otroka s CF. Če je otrok s CF sprejet v sobo neposredno po 
drugem otroku s CF, se očistijo vse površine (mize, stoli, postelja, ročaji vrat, pipe itd.) v 
skladu s pravilnikom bolnišnice za čiščenje okolja. Priporočljivo je, da se testiranje pljučne 
funkcije opravi v prostoru z negativnim tlakom, v respiratornem laboratoriju s prenosnimi 
ali integriranimi filtri HEPA ali v respiratornem laboratoriju brez filtriranja HEPA Preden 
se opravi test pljučne funkcije pri drugem otroku s CF, je treba počakati 30 minut. Za več 
otrok s CF na oddelku hkrati ne smejo skrbeti iste medicinske sestre. Če to ni mogoče, so 
za otroke potrebni kontaktni varnostni ukrepi. Če je na oddelku več kot eden otrok s CF, 
jih je treba opazovati po sistemu od najmanjšega do največjega tveganja za prenos. 
Priporočljivo je, da so vse naprave za čiščenje dihalnih poti (npr. flutter, acapella, 
terapevtski jopič in nebulizatorji) namenjene samo za enkratno uporabo. Smernice 
priporočajo uporabo kirurških mask za preprečevanje navzkrižne okužbe v zdravstvenih 
ustanovah otrok s CF. Vse otroke s CF ne glede na rezultate vzorcev kužnin iz dihalnih 
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poti je treba ločiti vsaj na 2 metra od drugih otrok s CF v vseh okoljih, da se zmanjša 
tveganje za prenos kapljic patogenov CF (NZCYCN, 2016).   
Delovanje multidisciplinarnega tima, vključno s pogostimi obiski in rednimi rutinskimi 
testi, v specializiranem centru za CF, je bistvenega pomena za odkrivanje in zdravljenje 
zgodnjih sprememb. Ohranjanje optimalnega stanja je koristno za nadaljnje zdravljenje, 
namenjeno popravljanju ali spreminjanju osnovne genetske okvare, povezane s CFTR, z 
gensko nadomestno terapijo ali farmakološkimi posegi, ki se trenutno razvijajo (Cohen-




















CF je najpogostejša smrtno nevarna avtosomno recesivna genetska bolezen pri belcih. 
Zaradi mutacije gena oboli približno 1 od 5000 novorojenih na leto, mutacijo pa nosi vsak 
25. človek. V zadnjih letih se stopnja pojavnosti in splošna razširjenost CF zmanjšujeta. To 
je rezultat presejanja pri novorojenčkih in novejših načinov zdravljenja (Bhagirath et al., 
2016). 
Respiratorna okužba s PA je dobro prepoznana kot vodilni vzrok obolevnosti in umrljivosti 
otrok s CF. Prisotnost PA v spodnjih dihalnih poteh je povezana s hitrejšim upadom 
pljučne funkcije, poslabšanjem prehranskega stanja, več sprejemov v bolnišnico in krajšo 
življenjsko dobo. Eden od temeljev za uspešno obvladovanje CF je preprečevanje okužbe s 
PA (Cohen-Cymberknoh et al., 2011). 
Stiku s PA se ni možno povsem izogniti, saj je ta bakterija prisotna v notranjem in 
zunanjem okolju. Voda je njeno naravno okolje. Največje tveganje za okužbo je, če je voda 
v obliki aerosola. V tem primeru jo namreč otrok lahko vdihne neposredno v pljuča. 
Manjša verjetnost za okužbo je, če ima otrok PA na rokah, nato pa se s prsti dotika ust in 
nosu (Praprotnik, Krivec, 2017). 
Vzrok okužbe s PA pri otroku s CF je še vedno malo nepojasnjen. Študije, kot jih opisuje 
Bhagirath s sodelavci (2016), so opozorile na pomen klinične izpostavljenost in socialne 
interakcije kot območja za pridobitev bakterije PA. Te študije kažejo, da se PA širi z 
navzkrižno okužbo. Med druge znane dejavnike tveganja za okužbo s PA spada spol, 
ženske so bolj nagnjene k okužbi kot moški.  
Pri otrocih s CF je izziv čimprejšnje odkrivanje okužbe s PA. Rezultate laboratorijskih in  
diagnostičnih preiskav si je najbolje razlagati skupaj s kliničnim stanjem otroka. Upanje je, 
da bo združevanje novih mikrobioloških in fizioloških metod z natančnim kliničnim 
opazovanjem na večjih študijskih skupinah prineslo dobro rešitev. Sprememba rezultatov 
serologije, spirometrije ali obojega bi lahko zdravnika opozorila na možno okužbo 
s PA. Zato je treba okrepiti diagnostične postopke za neposredno odkrivanje oz. 
izolacijo PA, kar bi končno omogočilo zgodnejši začetek ciljanega zdravljenja pri otrocih, 
pri katerih bi rezultati izolacije potrdili okužbo (Kotnik Pirš et al., 2016). 
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Kronična okužba s PA je povezana s povečano obolevnostjo in umrljivostjo pri otrocih s 
CF. Otrokom s CF se pogosto priporoča sprememba življenjskega sloga, da se čim bolj 
zmanjša izpostavljenost PA. Ker se PA ponekod pojavi tudi v vodi iz pipe, je pomembno 
razkuževanje nebulizatorja otrokov s CF po vsaki uporabi zaradi možnosti vdihovanja PA 
(Caskey et al., 2018). 
Izboljšano klinično stanje otrok je rezultat boljšega razumevanja narave poteka okužbe in 
vnetja pri otrocih s CF, kar je privedlo do izvajanja strategij, ki podaljšujejo življenjsko 
dobo in kakovost življenja otrok. Te strategije vključujejo hitro diagnozo, pravočasno in 
dobro prehransko podporo, začetek protimikrobnih in protivnetnih terapij v najkrajšem 
možnem času, zgodnje zdravljenje akutnih poslabšanj, izvajanje učinkovitih higienskih 
ukrepov v centrih za CF in zunaj njih ter hitro prepoznavanje in zdravljenje zapletov, 
povezanih s CF. Delovanje multidisciplinarnega tima v specializiranem centru za CF,  
vključno s pogostimi obiski in rednimi rutinskimi testi, so bistvenega pomena za 
odkrivanje in zdravljenje zgodnjih sprememb. Ohranjanje optimalnega stanja otrok bo 
omogočilo, da bodo imeli koristi od prihodnjega zdravljenja, namenjenega popravljanju ali 
spreminjanju osnovne genetske okvare, povezane s CFTR, z gensko nadomestno terapijo 
ali farmakološkimi posegi, ki se razvijajo že nekaj let. Pričakuje se, da bodo te nove 
terapije še podaljšale življenjsko dobo (Cohen-Cymberknoh et al., 2011; Brown et al., 
2017).  
Center za CF je bil na Pediatrični kliniki Ljubljana ustanovljen leta 1985. Leta 2006 smo 
začeli delati po takrat veljavnih evropskih smernicah. Te smernice se spreminjajo, zato jim 
sledimo ves čas. Obravnava otrok s CF je usmerjena v preprečevanje zapletov, za kar je bil 
izdelan načrt letnega pregleda. Ob letnem pregledu se pregledajo vsi organski sistemi in se 
ugotavljajo morebitna odstopanja, ta pravočasno zdravimo. S tem se je kakovost življenja 
otrok s CF bistveno izboljšala. Otroka s CF ob letnem pregledu pregledajo pulmolog, 
gastroenterolog, endokrinolog, z njimi fizioterapevt opravi šolo respiratorne fizioterapije in 
6 – minutni test hoje. Pogovor z otrokom in njegovimi starši opravita tudi klinični dietetik 
in psiholog. Pomembno vlogo ima medicinska sestra, ki se z otrokom pogovori glede 
jemanja zdravil, izvajanja inhalatorne terapije, pomenu preprečevanja okužb, pomenu 
higiene rok in na splošno o higieni domačega bivalnega okolja. Otroku s CF in staršem 
ponuja tudi podporo in svetovanje.  
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Ob postavitvi diagnoze se otroku in njegovim staršem predstavi multidisciplinarni tim. 
Zdravnik in medicinska sestra opravita prvi razgovor s starši, takoj za njima pa se vključi 
psiholog. Sprva so otroci s CF v ambulanto naročeni pogosto, kasneje na vsake tri mesece. 
Ob kontrolnih pregledih oddajo svoj izmeček na patogene bakterije in glive. Če izmečka 
izmečka ne zmorejo oddati, jim diplomirana medicinska sestra odvzame aspirat žrela na 
patogene bakterije in glive, tega pošljemo v mikrobiološki laboratorij. Otrok s CF, ki že 
sodeluje, opravi meritev pljučne funkcije, to je spirometrijo. 
Center za CF v Ljubljani se lahko po načinu dela in razpoložljivosti zdravil primerja z 
večino centrov po Evropi in tudi v Ameriki. Ker pa je Slovencev malo, imamo manj otrok 
s CF kot v nekaterih drugih državah. Naša prednost je, da otroke s CF zelo dobro poznamo 
in jim lahko ponudimo najboljšo individualizirano oskrbo. Nimamo pa zadostnega števila 
kadra kot v nekaterih drugih centrih, da bi se medicinska sestra lahko posvetila samo 
obravnavi otrok s CF, saj imamo v okviru Službe za pljučne bolezni še več skupnih otrok z 
resnimi kroničnimi pljučnimi boleznimi kot je npr. kronična dihalna odpoved, 
bronhiektazije in primarna ciliarna diskinezija. Vloga medicinske sestre je primerljiva z 
delom v centrih CF v tujini, le da imajo tako na Danskem kot Irskem odprto ambulanto 
samo za CF in na dan ni naročenih več kot 12 otrok s CF, kar omogoča bolj poglobljeno 
delo medicinske sestre in preostalih članov multidisciplinarnega tima.  
V Centru za CF stremimo k nenehnim izboljšavam, zelo pomembna izboljšava, ki bi 
pomagala k učinkovitejšemu zdravljenju, je uvedba presejalnega testa za to genetsko 
bolezen, ki omogoča takojšnjo obravnavo in zdravljenje. Želeli bi izboljšati kadrovsko 
zasedenost in s tem specializiranost vseh članov tima. Boljša kadrovska zasedenost bi nam 
omogočala boljšo organizacijo dela v ambulantah, saj bi bolnikom lahko namenili več 
časa.  
Zdravniki in medicinske sestre se nenehno izobražujemo na kongresih, ki so usmerjeni v 
CF. Po izkušnjah, pridobljenih v centrih po tujini, smo na področju preprečevanja okužb 
morda celo boljši, saj je doslednost boljša. Že vsa leta imamo namreč zelo stroga navodila 





CF je bolezen, ki prizadene vso družino, ne samo otroka. Je multiorganska bolezen, za 
katero je potrebnega veliko znanja in discipline pri jemanju zdravil in izvajanju inhalacij 
ter respiratorne fizioterapije. Tako starši otrok s CF kot zaposleni na oddelkih ali 
ambulantah pediatričnih klinik moramo sodelovati in otrokom razložiti bolezen ter jih 
spodbujati pri njihovih vsakodnevnih obveznostih. 
Z leti je napredek v diagnostiki in obvladovanju CF znatno izboljšal zgodnjo diagnozo in 
upočasnil napredovanje bolezni. Stopnja preživetja otrok narašča, podporno zdravljenje pa 
je vedno širše dostopno. Zdravljenje se izboljšuje, življenjska doba se podaljšuje tudi 
zaradi novih zdravil, ki se pojavljajo na tržišču.  
Ukrepe za preprečevanje in obvladovanje okužb je treba uravnotežiti glede na stopnjo, ki 
posega v življenje družine otroka s CF, saj lahko strah pred okužbo s PA povzroči veliko 
tesnobo in neprimerne ukrepe pri izogibanju za otroke in njihove starše, posledično tudi za 
brate in sestre. Pomembno je, da se otrokom s CF ne vzame otroštva, da živijo kar se da 
običajno življenje in da ne opuščajo zabavnih dejavnosti doma ali v šoli. Starši se morajo 
sami odločiti, kaj jim bodo dovolili in česa ne. Zato je njihovo izobraževanje in nujno 
potrebno. 
Ker je PA najpogostejši in najpomembnejši patogen pri otrocih s CF, so zelo pomembne 
nadaljnje študije o preprečevanju ali čim kasnejši okužbi s PA. Zavedati se je treba, da je 
preprečevanje kronične kolonizacije PA zelo pomembno pri izogibanju upada pljučne 
funkcije in razvoju odpornosti.  
Higiena rok je eden od najpomembnejših in najcenejših ukrepov za preprečevanje prenosa 
okužb v zdravstvenih ustanovah. To velja za vse, tako za otroke in njihove starše kot za 
zaposlene v bolnišnicah.  
V Centru za CF Ljubljana se pripravljata dokumenta Klinični proces obravnave otrok s CF 
in Navodila za delo za preprečevanje bolnišničnih okužb pri CF. Oba sta v procesu 
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